medigraphic Avlemigs

Rev Mex Oftalmol; Marzo-Abril 2007; 81(2):110-113

SECCION DE CASOS CLINICOS

Tumor fibroso solitario orbitario: reporte de un caso

Dr. Arturo Jaime Gallegos-Valencia, Dra. M. Cinthia Fuentes-Catafio, Dra Sara | sabel Plazola

RESUMEN

Introduccién: El tumor fibroso solitario de érbita es una neoplasia de origen mesequimatoso poco comun en nifios.

Caso clinico: Paciente masculino de 11 afios con aumento de volumen, de 6 meses de evolucién, localizado en regién orbitaria
superonasal y diplopia. El ultrasonido mostré masa bien definida con reflectividad media baja, atenuacién y signos de
vascularidad. En latomografia computada se encontré lesion bien circunscrita, extraconal. Se hizo reseccion total del tumor.
Lahistologiarevelacélulas en remolino dispuestas en unamatriz de tejido col ageno.

Discusion: Lostumores fibrosos solitarios se caracterizan por proptosisindolora, generalmente son poco agresivosy siguen
un curso lento e indolente. El tratamiento consiste en laescision simple del tumor.

Palabras clave: Tumor fibroso solitario de 6érbita, tumores orbitarios en nifios.

SUMMARY

Introduction: Solitary Fibrous Tumors (SFT) of the orbit are uncommon tumors of mesenquimal origin, usually not present
in pediatric population.

Casereport: An 11-year-old boy had ahistory of 6 months of swelling of hisright upper lid, a pal pable mass of the orbit and
diplopia. The ultrasound showed low reflectivity, attenuation and vascularity signs in the lesion. In the computerized
tomography image we found awell circumscribed, extraconal mass with mild modeling of the orbital roof. The tumor was
totally excised. Histological examination disclosed aspindle cell tumor.

Discussion: Orbital SFT ischaracterized by painless proptosis, it generally shows aslow, indolent and nonaggressive course,
reaches asize up to 4.5 cm, and can be cured by single excision.

Key words: Solitary fibrous tumor, orbit, orbital tumorsin children.

INTRODUCCION

El Tumor Fibroso Solitario (TFS) esun tumor poco comuin de
origen mesenquimatoso, descrito por primeravez por Klem-
perer y Rabin en lapleuraen el afio de 1931. Este tumor se
origina de sitios pleurales y extrapleurales incluyendo pul-
mon, pericardio, mediastino, médula espinal, peritoneo, hi-
gado, testiculos, nasofaringe, senos paranasales, glandula
tiroides, glandulassalivales, saco lagrimal y Orbita(1-3). Des-
de que en 1994 Westra describi ¢ dos casos de TFS de érbita
con sus caracteristicas histol 6gicas e inmunohistoquimicas
propias, como unafuertereactividad a CD34, se han reporta-
do nuevos casos en laliteratura mundial (4).

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 11 afios de edad que acude por pre-
sentar aumento de volumen, edemay diplopiade 6 mesesde
evolucion. A laexploracion oftalmol 6gi ca se encuentra agu-
dezavisual de 10/10 en ambos ojos, PIO de 18 en ojo derecho
y 14 en ojoizquierdo. En ojo derecho se observaaumento de
volumen en parpado superior de aproximadamente2 x 3cm,
limitacién delaaducciony supraduccion, asi como desplaza-
miento inferior y temporal del globo ocular, apertura pal pe-
bral de 7 mm, hendidurapal pebral de 28 mm, funcién del ele-
vador de 6 mmy proptosis de 3 mm. Polo posterior de carac-
teristicas normales en ambos ojos (Figura 1).
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Fig. 1. Foto clinicade paciente de 8 afios de edad con un cuadro
crénico de proptosis y edema palpebral.

Fig. 2. Ecografia de un paciente masculino de 8 afios de edad con
unamasa endurada supero nasal de aprox. 30 mm delongitud.
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Fig.3. Ecografia con modo A estandarizado en la cual se observa
unareflectividad mediabaja, irregular con ciertaatenuacion. Borde
posterior bien definido. Signos de vascul aridad presentes.
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Serealiz6 ecografiaen modo B (Figura2) enlaque seen-
cuentraunamasaparaocul ar superonasal de aproximadamen-
te 30 mm delongitud, bien delimitada, homogénea que mol-
deaal globo ocular, no aumentade tamario al realizar manio-
brasde Vasava. Enlaecografiamodo A estandarizado (Fi-
gura3) se observareflectividad mediabajadelas estructuras
internas de la lesién, con cierta irregularidad y atenuacion
por el gran tamafio, borde posterior bien definido y signosde
vascularidad presentes.

El ultrasonido Doppler muestra las caracteristicas del flujo
sanguineo en un vaso nutricio delalesion paraocular (Figura4).

EnlaTAC, corte coronal, se observa unalesién de densi-
dad homogénea, similar al parénquima cerebral, de bordes
bien definidos; en el corte sagital se observa estamismale-
sién (Figurab).

Serealizabiopsiaexcisional del tumor. Macroscopicamen-
te presentaaspecto solidoy firme. A lamicroscopiase obser-
van célulasdispuestasenformaderemolinoy fibrasde col&
gena.

La dltimarevision revela ortoposicion en la posicion pri-
mariadelamirada. No se palpani seidentifican otras masas
paraoculares. No hay limitacién alos movimientos oculares.

Fig. 4. Ecografia Doppler.

Fig. 5. TAC corte axial.
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Fig. 6. Foto de corte histol 6gico. Resaltala orientacion celular en
formaderemolinos.

Fig. 7. Evolucion del paciente a4 mesesdelacirugia

La diplopia desaparecid. La agudeza visual se mantiene en
10/10y lapresiénintraocul ar dentro delimitesnormales.

DISCUSION

El TSF se presenta frecuentemente en adultos mayores de 47
anos, con proptosisindolora, unilateral. Los pacientes pue-
den presentar en menor frecuencia vision borrosa, edema
palpebral, dismotilidad y masa pal pable; laobstruccion dela
via lagrimal ha sido reportada en dos pacientes (5). Estos
tumorescrecen de cuaquier sitio deladrbita, raramente mues-
tran evidenciade extension éseaoinfraorbitaria(4, 6). Sehan
reportado previamente 3 casos en nifiosde 9, 10y 14 afios.
L os hallazgos principales son los de una lesién ocupativa
bien definidasininfiltracion del nervio 6ptico ni musculos.
Algunos autores reportan encontrar espacios quisticos in-
tralesionales, asi como otros han encontrado un patrén mas
homogéneo. Normal mente es poco compresibley no aumen-
tade tamafio con maniobras de Valsalva, puedellegar amol-
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dear lapared 6sea, asi como causar indentacion ocular (5, 7).
En muchos casos la primera impresion diagnéstica es la de
unamasade origen angiomatosa, schwannomas o histiocito-
masfibrosos, y antes del desarrollo delainmunohistoquimi-
ca muchos de estos tumores pudieron confundirse (8). El
diagndstico diferencial en lapoblacién pediédtricaincluye al
histiocitoma fibroso, tumores de la vaina del nervio 6ptico,
linfangioma, hemangioma, malformaci onesvascul ares, heman-
giolinfangioma, pseudotumor inflamatorio, meningiomao ra-
bdomiosarcoma, sin embargo el TFSrepresentaun tumor in-
frecuente en lapoblacion pediatrica (2-4, 9).

Al examen macroscopico se apreciaunalesién bien delimi-
tada, pseudoencapsulada, con dimensiones que pueden va-
riar de2.1 hasta5.7 cms(6). Histol 6gicamentelas principal es
caracteristicas son el componentefibrocolagenosoy laorien-
tacion celular en formade remolinos (spindle-shape). El diag-
néstico final se hace con inmunohistoquimica. Marcadores
como el CD34 y la vimentina son fuertemente positivos y
constantes; otros marcadores como el muscular, epitelia, vas-
cular, neuronal y glial son negativos. Lainmunorreactividad
con CD34 es caracteristica lo que demuestra su origen me-
senquimal, mientras quelaproteinaS100y el antigeno epite-
lial son negativos. La positividad con CD34 se haencontra-
do en otros tumores como el dermatofibrosarcoma, tumores
de musculo liso, neurofibromay schwannoma. El andlisis
histopatol 6gico con CD34 hamejorado el diagndstico de este
tumor (3-4, 9, 10).

No existen criterios histopatol 6gicos avalados que dife-
rencien tumores benignos de malignos, sin embargo, la pre-
senciade atipias, hipercelularidad, recuento mitético alto (> 4
mitosis por campo de alto poder) y pleomorfismo celular se
describen como factores de comportamiento agresivo del
tumor (1, 11). Clinicamente estos tumores se manifiestan con
invasion adyacente atejidos, recurrenciay metéstasisadis-
tancia.

S6lo una peguefia porcion de los tumores fibrosos solita-
rios tendra un comportamiento agresivo con invasion ateji-
dos vecinos. El TFS de 6rhita es generalmente benigno, de
crecimiento lentoy curso indolente, y raramenterecurre.

El tratamiento de eleccion, y en su gran mayoria curativo,
eslaescision simple. Esimportante que lareseccion seacom-
pletay hacer seguimiento delos pacientes debido alaposibi-
lidad de recurrencia. Laquimioterapiase hareportado en ca-
sos de transformacion maligna o metéstasis.

El tumor solitario de orbita es infrecuente en nifios, este
caso se presenta con diplopia, un signo clinico poco habi-
tual.
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Cita histérica:

Lairidencleisis, como recurso terapéutico del glaucoma, fue descritapor Hebert en 1905 (Herbert H. Subconjuntival
fistula operation in the treatment of primary chronic glaucoma. Trans Ophthalmol Soc UK 23:324, 1905).
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